

















































































小 清光?，中原 亜紗??，北澤 邦彦?
吉田 邦広?，岩谷 舞?， 佐野 健司?
石川 欽也?，山田 光則?
(１ 信州大学神経難病学講座
分子病理学部門）
（２ 信州大学臨床研修センター）
（３ 長野松代総合病院附属若穂病院内科）
（４ 同分子遺伝学部門）
（５ 信州大学臨床検査部）
（６ 東京医科歯科大学長寿・健康人生推進
センター）
【症 例】 死亡時70歳,女性.父親,兄,父方叔父に類似疾
患.46歳頃,言葉がしゃべりにくい (A病院入院).48歳頃,
足がもつれて直線上を歩きにくい.49歳,若穂病院入院時,
左右注視方向性眼振,構音障害,四肢失調を認め,歩行は広
基性,失調性で,継ぎ足歩行は不可.深部腱反射は上肢では図１ 異型的な紡錘形細胞が疎に増殖する中に,PNET様の小型細胞が境界明瞭な島状構造を形成して分布している.
写真の右下方では,上衣腫様の腫瘍細胞が索状あるいは
小胞巣状,散在性に分布している.
図２ 肉腫様成分中には,骨や軟骨への分化を示す領域がみら
れる.
A.67歳 (死亡3年前)MRI.
B.小脳虫部および半球の矢状断.虫部の萎縮.
C.小脳虫部.プルキンエ細胞の脱落.HE染色.
D.プルキンエ細胞.
E.運動野ベッツ細胞.
F.視床前核神経細胞.
D-F.胞体内ポリグルタミン封入体.1C2免疫染色.
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